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Anam ne se

Ein 73-jäh ri ger Mann stell te sich we gen ei-

nes vor 1–2 Ta gen auf ge tre te nen Schwe re-

ge fühls des rech ten Ar mes und ver wa sche-

ner Spra che in un se rer Kli nik vor.

In den zwei Mo na ten zu vor hat te der 

Pa ti ent über hef tigs te, pul sie ren de Kopf-

schmer zen, Flim mer se hen, eine Clau di-

ca tio ma sti ca to ria so wie all ge mei ne Ab-

ge schla gen heit ge klagt. Vier Wo chen vor 

Auf nah me war bei dem Pa ti en ten in ei ner 

an de ren Kli nik eine Ar te ri itis tem po ra lis 

kli nisch und his to lo gisch ge si chert wor-

den. Mit ei ner dort be gon ne nen Pred niso-

lon-The ra pie (100 mg/Tag) war der Pa ti-

ent kli nisch wie der be schwer de frei und 

die ini ti al deut lich er höh te Blut sen kungs-

ge schwin dig keit kehr te in den Norm be-

reich zu rück, so dass eine suk zes si ve Re-

duk ti on der Kor ti son do sis auf zu letzt 30 

mg/Tag Pred niso lon er folg te. Der Pa ti-

ent er hielt zu sätz lich Clo pi do grel 75 mg/

Tag zur Throm bo zy ten ag gre ga ti ons hem-

mung.

In der Ma gne tre so nanz to mo gra phie 

(MRT) mit MR-An gio gra phie konn ten 

zum Zeit punkt der pri mären Di ag no se-

stel lung der Ar te ri itis tem po ra lis kei ne fri-

schen ischämi schen Are ale oder hö her gra-

di gen Ste no sen nach ge wie sen wer den. Es 

zeig te sich le dig lich eine vas ku lä re Leu ken-

ze pha lo pa thie, die auf einen vor be kann ten 

ar te ri el len Hy per to nus zu rück ge führt wer-

den konn te. Wei te re Vor er kran kun gen wa-

ren nicht be kannt.

Kli nisch-neu ro lo gi scher Be fund

Im Vor der grund stan den eine Dys ar thrie, 

eine Ganga ta xie und eine rechts sei ti ge 

glied ki ne ti sche Ata xie mit Dys me trie und 

Dys dia docho ki ne se. Zu sätz lich fan den 

sich eine leicht gra di ge He mi pa re se rechts 

und eine dis kre te pe ri phe re Fa zia lispa re se 

links. Der üb ri ge neu ro lo gi sche und der in-

ter nis ti sche Be fund wa ren un auf fäl lig.

Di ag nos tik, Ver lauf und The ra pie

Eine na ti ve Com pu ter to mo gra phie des 

Schä dels bei Auf nah me er brach te bis 

auf die MR-to mo gra phisch vor be schrie-

be ne vas ku lä re Leu ken ze pha lo pa thie kei-

nen pa tho lo gi schen Be fund. Dopp ler so-

no gra phisch er gab sich bei je weils pa tho-

lo gi schen Spek tren mit sy sto lisch be ton-

ten Flüs sen mit An schlag sphä no men im 

Abb. 1 8 MRT-Flair-Se quen zen mit mul ti plen fri schen ze re bel lä ren und Hirn stam mischämi en. 
In der kon trast mit tel un ter stütz ten MR-An gio gra phie schmäch ti ge, seg men tal hoch gra dig ste-
no sier te Aa. ver te bra lis mit ver schlos se ner dis ta ler A. ver te bra les rechts. Hoch gra di ge Ste no-
sen der pro xi ma len A. ba si la ris
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dis ta len Ge fäß ab schnitt der Ver dacht auf 

hoch gra di ge Ver te bra liss te no sen beid seits, 

wo bei ein Ver schluss nicht si cher ab ge-

grenzt wer den konn te. Die Blut sen kungs-

ge schwin dig keit (BSG) war mit 85 mm in 

der ers ten und 155 mm in der zwei ten Stun-

de er neut deut lich er höht.

Un ter der An nah me ei nes Re zi di ves 

der vor be kann ten RZA mit Ein be zie hung 

der Ver te bralar te ri en wur de die Kor ti son-

do sis auf 500 mg/Tag Me thyl-Pred niso-

lon i. v. er höht. Im Ver lauf der nächs ten 

4 Tage nahm die Ata xie zu, es kam zu ei-

nem Ver lust der Geh fä hig keit und Aus-

prä gung ei ner Ani so ko rie rechts > links 

so wie ei nes „Down-beat-Nys tag mus“. Be-

glei tend ent wi ckel te sich eine Pneu mo nie, 

so dass der Pa ti ent auf die In ten sivsta ti on 

un se res Hau ses ver legt wer den muss te.

Trotz an ti bio ti scher The ra pie und PTT-

wirk sa mer in tra ve nö ser He pa ringa be ver-

schlech ter te sich der Zu stand wei ter mit 

Auf tre ten ei ner Oxy ge nie rungs stö rung, so 

dass eine in va si ve Be at mung not wen dig 

wur de. Ma gne tre so nanz to mo gra phisch 

stell ten sich am 7. Tag nach Auf nah me aus-

ge dehn te, raum for dern de Klein hirn- und 

Pons in fark te dar. MR-an gio gra phisch zeig-

ten sich mul ti ple, seg men ta le, hoch gra di-

ge Ste no sen der Ar te ria ver te bra lis links 

so wie ein dis ta ler Ver te bra lis ver schluss 

rechts (. Abb. 1).

Auf grund der kli ni schen Ver schlech te-

rung und des ein drucks vol len Be fun des 

der ze re bra len Bild ge bung wur de die im-

mun sup pres si ve The ra pie es ka liert und 1 g 

Cy clo phos pha mid i. v. als Stoß the ra pie ver-

ab reicht. Da rauf hin bes ser te sich der Zu-

stand des Pa ti en ten je doch nur leicht gra-

dig. Un ter der an ti bio ti schen The ra pie war 

die Pneu mo nie rück läu fig, so dass der Pa ti-

ent nach 3 Ta gen in va si ver Be at mung ex tu-

biert wur de und eine suf fi zi en te Spon tan-

at mung be stand.

Zwei Tage spä ter je doch kam es zu ei-

nem plötz li chen Atem still stand mit kon se-

ku ti vem zent ra len Kreis lauf ver sa gen, wel-

ches eine not fall mä ßi ge Rein tu ba ti on not-

wen dig mach te. In ei ner er neu ten Com pu-

ter to mo gra phie des Schä dels war nun eine 

na he zu kom plet te In far zie rung von Pons 

und Mit tel hirn nach zu wei sen. Der Pa ti ent 

verstarb zwei Tage spä ter im kar dio zir ku la-

to ri schen Ver sa gen.
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Mul ti ple Ischämi en im ver te bro ba si lä ren Strom ge biet 
bei Ar te ri itis tem po ra lis

Zu sam men fas sung

Be rich tet wird über einen 73-jäh ri gen Pa-

ti en ten mit vor dia gno s ti zier ter Ar te ri itis 

tem po ra lis, der sich mit ei ner Pa re se des 

rech ten Ar mes so wie ei ner Dys ar thrie vor-

stell te. Eine ent zünd li che Mit be tei li gung 

der Ver te bralar te ri en bei Rie sen zel lar te-

ri itis (RZA) ver ur sach te mul ti ple ze re bra-

le Ischämi en im Be reich des ver te bro ba si-

lä ren Strom ge bie tes, die trotz in ten si ver 

im mun sup pres si ver The ra pie zu ei nem 

zent ra len Kreis lauf ver sa gen führ ten. Der 

Fall ver deut licht, dass ein promp tes An-

spre chen der Symp to me der RZA auf Ste-

roi de nicht mit ei ner Re mis si on des sys te-

mi schen vas ku li ti schen Ge fäß pro zes ses 

gleich zu set zen ist und die Re duk ti on der 

Ste ro id do sis nur sehr lang sam er fol gen 

darf. Eine er höh te Wach sam keit für einen 

mög li chen, ini ti al ok kul ten Mit be fall hirn-

ver sor gen der Ge fäße die ser pri mär sys te-

mi schen Vas ku li tis ist ge bo ten.

Schlüs sel wör ter

Ar te ri tis tem po ra lis · Rie sen zel lar te ri itis · 

Ver te bralar te ri en · Im mun sup pres si on · 

Vas ku li tis

Sum ma ry

We re port a 73-year-old pa tient with gi-

ant cell ar ter i tis who pre sent ed with 

right arm par e sis and dys ar thria. Vas cu li-

tis of the ver te bral ar te ries in duced mul-

ti ple isch emic ce re bral le sions in the ver-

te bro bas i lar ter ri to ry, ul ti mate ly lead ing 

to death de spite in ten sive im mu no sup-

pres sive ther a py. This case il lus trates that 

prompt re lief from symp toms of gi ant cell 

ar ter i tis upon ste roid treat ment does not 

cor re spond to a re mis sion of the vas cu li-

t ic pro cess it self. Clin i cians should there-

fore be aware of the pos si ble oc cult in-

volve ment of the ver te bral or oth er ma-

jor ar te ries.

Key words

Tem po ral ar ter i tis · Gi ant cell ar ter i tis · 

Ver te bral ar te ries · Im mu no sup pres sion · 

Vas cu li tis

Mul ti ple isch emic ver te bro bas i lar le sions in tem po ral ar ter i tis
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Be fund bei Au top sie

In der Ob duk ti on zeig ten sich aus ge dehn-

te post is chä mi sche Ne kro sea rea le un ter-

schied li chen Al ters in wei ten Tei len von 

Klein hirn und Hirn stamm. Die his to lo gi-

sche Auf ar bei tung der Ver te bralar te ri en 

be stä tig te den kli ni schen Ver dacht ei ner 

RZA mit ty pi schem seg men ta len Be fall 

die ser Ar te ri en, der schon zu vor in der 

MR-An gio gra phie ver mu tet wor den war. 

Be mer kens wer ter wei se war die Be tei li-

gung der A. ver te bra lis auch im in tra kra ni-

el len Ab schnitt nach weis bar (. Abb. 2).

Dis kus si on

Das frü he Auf tre ten ei nes Re zi di ves nach 

ra scher Do sis re duk ti on der Ste roid the ra-

pie und der Be fall der Ver te bralar te ri en 

mit letzt lich le ta lem Aus gang sind die be-

son de ren Merk ma le des hier vor ge stell ten 

Fal les ei ner Rie sen zel lar te ri itis.

Nach an fäng lich ty pi scher Symp to-

matik wur de bei dem Pa ti en ten mit tels Bi-

op sie der A. tem po ra lis durch den his to lo-

gi schen Nach weis ei ner trans mu ra len, gra-

nu lo ma tö sen Ent zün dung mit Rie sen zel-

len die RZA be wie sen. Die Bi op sie wird 

emp foh len, da die Di ag no se der RZA eine 

Ste ro id lang zeit the ra pie mit po ten zi ell er-

heb li chen Ne ben wir kun gen nach sich 

zieht. Die ge ne rel le Not wen dig keit ei ner 

Bi op sie wird kont ro vers dis ku tiert, ein ne-

ga ti ves Er geb nis schließt die RZA nicht 

aus [1, 2].

In der The ra pie wird bei Feh len oph-

thal mo lo gi scher Symp to me ini ti al die 

Gabe von 60–100 mg Pred niso lon pro 

Tag per os emp foh len, bei dro hen der Er-

blin dung oder vi tal be droh li chen Kom pli-

Abb. 2 9 His to lo gi scher 
Quer schnitt durch die A. 
ver te bra lis. Man er kennt 
das über wie gend aus 
Lym pho zy ten be ste hen-
de In fil trat mit Bil dung 
von cha rak te ris ti schen 
Rie sen zel len (Pfeil)

ka ti on auch em pi risch eine an fäng li che in-

tra ve nö se Puls the ra pie mit 500–1000 mg 

Pred niso lon pro Tag [3]. Die Ein lei tung 

der Ste roid the ra pie muss ins be son de re bei 

dro hen dem Vi sus ver lust so fort, d. h. vor 

der Bi op sie er fol gen. Ste roi de füh ren wie 

bei un se rem Pa ti en ten meist in ner halb we-

ni ger Tage zu ei ner Ver bes se rung der Kopf-

schmer zen und der sys te mi schen Symp to-

me so wie ei ner Nor ma li sie rung des CRP. 

Die se ra sche Bes se rung wird mit der aus-

ge präg ten In hi bi ti on des an ei ner Viel-

zahl von Ent zün dungs vor gän gen be tei-

lig ten NFκB-Si gnal we ges durch Ste roi de 

as so zi iert. Die in tra mu ra le Ge fäß ent zün-

dung, un ter hal ten durch eine lo ka le In ter-

fe ron-γ- (IFN-γ-)Pro duk ti on aus T-Lym-

pho zy ten, ist da ge gen re la tiv re sis tent ge-

gen über der Wir kung von Ste roi den und 

kann trotz Lang zeit the ra pie über Jah re 

per sis tie ren [4]. Die ser Zu sam men hang 

er klärt so wohl das Auf tre ten von Ge fäß-

lä sio nen (Dis sek tio nen, In fark te) un ter ei-

ner schein bar aus rei chen den Ste ro id do sis 

als auch die Be obach tung, dass die Bi op sie 

der A. tem po ra lis noch Wo chen nach Be-

ginn der Ste roid the ra pie eine hohe Sen si ti-

vi tät auf weist [5, 6].

Die Re duk ti on der Kor ti son do sis soll-

te erst dann be gin nen, wenn der Pa ti ent 

wie der be schwer de frei ist und Blut sen-

kungs ge schwin dig keit bzw. CRP wie der 

im Norm be reich lie gen, d. h. nach etwa 2–

4 Wo chen. Emp foh len wird ein Aus schlei-

chen um ma xi mal 10 der ini ti a len Do sis 

alle 1–2 Wo chen. Bei ra sche rem Aus schlei-

chen kommt es ge wöhn lich zu ei nem Re zi-

div [1]. In dem be schrie ben Fall wur de die 

ini ti a le Ste ro id do sis von 100 mg in ner halb 

von ca. 3 Wo chen auf 30 mg/Tag Pred niso-

lon re du ziert.

Be reits die Erst be schrei ber Hor ton, Ma-

gath und Brown wie sen da rauf hin, dass 

es sich bei der RZA um eine sys te mi sche 

Vas ku li tis großer Ar te ri en han delt [7]. Ihre 

häu figs te Ma ni fes ta ti on, die „Ar te ri itis tem-

po ra lis“ oder „cra nia lis“, ist durch den Be-

fall der Äste der A. caro tis ex ter na ein-

schließ lich der A. tem po ra lis ge kenn zeich-

net; ge fürch tet ist der Be fall in tra or bi ta ler 

Ge fäße, ins be son de re der A. oph thal mi ca 

und ih rer Äste. Sel te ner sind Aor ten bo gen, 

Ko ro nar ar te ri en, A. sub cla via bzw. axil la ris 

oder, in 10–15, die Ver te bralar te ri en mit-

be trof fen [8–10], sel te ner auch Aor ta de-

scen dens oder rena le, me sen te ria le, ilia ka-

le oder spi na le Ar te ri en. In un se rem Fall 

wur de das Re zi div der RZA mit vas ku li ti-

schem Be fall der Ver te bralar te ri en nach 

Auf tre ten der Ischämi en im Hirn stamm 

und Klein hirn bei er neut deut lich er höh ter 

BSG zwar früh zei tig ver mu tet. Trotz so for-

ti ger Er hö hung der Kor ti son the ra pie und 

der kon se ku ti ven Es ka la ti on der Im mun-

sup pres si on mit Cy clo phos pha mid konn-

te der fa ta le Ver lauf je doch nicht mehr ent-

schei dend be ein flusst wer den. Ze re bra le 

Ischämi en tre ten bei ins ge samt etwa 4 

der Pa ti en ten mit ei ner RZA auf [11], be son-

ders häu fig bei Be tei li gung der Ver te bralar-

te ri en [8, 10]. Der ent zünd li che Pro zess be-

fällt den ex tra du ra len An teil der A. ver te-

bra lis und kann sich bis etwa 5 mm in tra du-

ral ent lang der La mi na ela sti ca in ter na er-

stre cken. Da die in tra kra ni el len Ge fäße in 

der Re gel kei ne La mi na ela sti ca in ter na auf-

wei sen, ist ein aus ge präg ter vas ku li ti scher 

Be fall die ser Ge fäße (auch der A. ba si la-

ris) sel ten [12, 13]. Bei Be fall der hirn ver sor-

gen den Ge fäße hat die RZA eine hohe Le-

ta li tät [14]. Ob gleich die hoch do sier te Ste-

roid the ra pie der ar ti gen Kom pli ka tio nen 

vor beu gen soll und bei be reits ein ge tre te-

ner Schä di gung, z. B. aku tem ein sei ti gem 

Vi sus ver lust, in ers ter Li nie den ver blie be-

nen Vi sus be wah ren hel fen soll, kön nen 

ze re bro vas ku lä re Er eig nis se ein schließ lich 

des aku ten Vi sus ver lus tes auch noch nach 

Ta gen nach Be ginn ei ner Ste roid the ra pie 

auf tre ten. Der vor lie gen de Fall il lus triert, 

dass be reits ein ge tre te ne ze re bra le In fark-

te (eben so wie neu roo ph thal mo lo gi sche is-

chä mi sche Kom pli ka tio nen) durch hoch-

do sier te Ste roi de oder an de re im mun sup-

pres si ve Maß nah men in der Re gel schlecht 

be ein fluss bar sind und auch hoch po ten te 

Im mun sup pres si va die wei te re Ver schlech-
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te rung nicht im mer auf hal ten kön nen. 

Über den er folg rei chen Ein satz von Cy clo-

phos pha mid, Stan dar dim mun sup pres si-

vum zur Be hand lung sys te mi scher Vas ku-

litiden, als „Res cue-The ra pie“ wird in Ein-

zel fäl len im mer wie der be rich tet [2, 14, 15]. 

Sei ne Wirk sam keit ist durch Stu di en bei 

der RZA aber nicht be legt.

Die un zu rei chen de Wir kung im mun-

sup pres si ver Maß nah men bei ze re bro vas-

ku lä ren ischämi schen Kom pli ka tio nen 

der RZA ist nicht über ra schend, da ne ben 

dem ent zünd lich-ok klu die ren den Pro zess 

zu sätz li che pa tho phy sio lo gi sche Fak to ren, 

wie Stö run gen der Hä mo dy na mik und ein 

pro gre dien tes, raum for dern des Hirn ödem 

ge ra de in der hin te ren Schä del gru be die 

Per fu si on zu sätz lich ein schrän ken und 

das Aus maß der ischämi schen Ge webs-

schä di gung ver stär ken kön nen. Die se Fak-

to ren müs sen im Rah men ei nes in ten si ven 

Mo ni to rings von Blut druck, Kreis lauf und 

Hirn druck be rück sich tigt und symp to ma-

tisch the ra piert wer den. Aus die sen Grün-

den wur de in un se rem Fall, wie auch von 

an de ren Au to ren dis ku tiert, eine be glei ten-

de PTT-wirk sa me He pa ri ni sie rung ein ge-

lei tet, die je doch auf die Pro gre di enz der 

Er kran kung kei nen Ein fluss zu ha ben schi-

en [2, 3]. Auf die Gabe von Aze tyl sa li zyl-

säu re (ASS) wur de auf grund ei ner Ul ku-

sana mne se bei dem Pa ti en ten ver zich tet. 

Wahr schein lich ist je doch die ad di ti ve 

Gabe von ASS bei der RZA von Vor teil. 

Kürz lich wur de be rich tet, dass Pa ti en ten, 

die auf grund ei ner ko ro na ren Herz er kran-

kung mit nied ri gen ASS-Do sen be han delt 

wur den, nach Auf tre ten ei ner RZA un ter 

Ste roi den sig ni fi kant sel te ner is chä mi sche 

Kom pli ka tio nen ent wi ckel ten als nicht 

mit ASS be han del te [16]. In te res san ter wei-

se in hi biert ASS in ho her Do sis (ent spre-

chend 1 g/Tag) in tier ex pe ri men tel len Ar-

bei ten ne ben der Throm bo zy ten ag gre ga ti-

ons hem mung auch die für die Per sis tenz 

der gra nu lo ma tö sen Ent zün dung ent schei-

den de in tra mu ra le IFN-γ-Pro duk ti on [4]. 

Wäh rend die ad di ti ve Gabe von nied rig do-

sier tem ASS auf Grund la ge der ver füg ba-

ren Da ten sinn voll er scheint [17], müs sen 

Wir kung und Ri si ken ho her ASS-Do sen 

zur Be hand lung der RZA im Rah men kli-

ni scher Stu di en er probt wer den.

Fa zit für die Pra xis

Die RZA kann grund sätz lich je des grö ße-

re Ge fäß be fal len. Re zi di vie ren de, evtl. bi-

la te ra le Hirn stam min fark te bei Pa ti en ten 

über 50 Jah re, die zu sätz lich Kopf schmer-

zen, Ge wichts ver lust und/oder eine stark 

er höh te BSG bzw. CRP auf wei sen, müs-

sen un be dingt an eine RZA mit Be tei li-

gung des ver te bro ba si lä ren Strom ge bie-

tes den ken las sen. Eine Ste roid the ra pie 

muss prompt be gon nen wer den; bei kli-

ni scher oder la bor che mi scher Ver schlech-

te rung un ter be ste hen der The ra pie muss 

ihre Do sis er höht wer den. Die Re duk ti-

on der Ste ro id do sis ist nur sehr lang sam 

und un ter eng ma schi ger kli ni scher Kon-

trol le und des Ver lau fes von BSG und CRP 

mög lich. Bei Feh len von Kon train di ka tio-

nen soll te im Akut sta di um ad di tiv der Ein-

satz von ASS er wo gen wer den. Bei ei ner 

se kun dären Ver schlech te rung soll te die 

Es ka la ti on der Im mun sup pres si on früh-

zei tig er wo gen wer den; ihr Nut zen ist je-

doch nicht be legt.
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